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Clinical Shortcuts: 
Linksventrikuläre Hypertrabekulierung/

„Noncompaction“: Kardiologische  
und neurologische Implikationen

C. Stöllberger, J. Finsterer

Aus der Krankenanstalt Rudolfstiftung, Wien

�� Klassifizierung von LVHT

–– LVHT findet sich bei Feten, Säuglingen, Kindern, Erwachsenen und bei hochbetagten Patienten.
–– LVHT kann angeboren oder erworben sein. Erworbene Formen, die sich zum Teil wieder rückbilden, finden sich wäh-

rend der Schwangerschaft oder bei Athleten. 
–– LVHT tritt assoziiert mit Herzmissbildungen oder isoliert auf.
–– LVHT findet sich in normal großen, gut kontraktilen Herzen, aber auch in dilatierten Herzen mit reduzierter systoli-

scher Funktion. Auch in Herzen mit hypertropher oder restriktiver Kardiomyopathie kann LVHT gefunden werden.
–– Wenn systematisch danach gesucht wird, ist LVHT häufig (bis zu 80 %) mit unterschiedlichen neuromuskulären Er-

krankungen assoziiert. 
–– Eine familiäre Häufung von LVHT wird berichtet. Familienuntersuchungen von LVHT-Patienten finden manchmal 

auch hypertrophe oder dilatative Kardiomyopathien ohne LVHT.
–– LVHT ist demnach keine distinkte Kardiomyopathie.

�� Definition von Hypertrabekulierung/„Noncompaction“

–– Der linke Ventrikel ist normalerweise, bis auf die Papillarmuskeln, innen glatt.
–– Trabekel im linken Ventrikel sind eine Abnormität, die auch als „Noncompaction“ bezeichnet wird. 
–– Ätiologie und Pathogenese dieser Abnormität sind unklar.
–– Eine morphologische Ähnlichkeit der Trabekel mit einem Stadium der Embryonalentwicklung des Herzens hat zur Be-

zeichnung „Noncompaction“ geführt. 
–– Es fehlen aber die Beweise für eine gestörte myokardiale Kompaktierung in der Pathogenese von linksventrikulärer 

Hypertrabekulierung/„Noncompaction“ (LVHT).

Abbildung 1: Normaler linker Ventrikel (links). Hypertrabekulierter linker Ventrikel (rechts).

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.
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�� Genetik, familiäre Häufung und LVHT

Mittels genetischer Untersuchungen hat man bisher Mutationen in > 40 Genen bei LVHT gefunden.
LVHT tritt in Assoziation mit Chromosomendefekten auf.
Eine kausale Beziehung zwischen dem Defekt bzw. der Mutationen und LVHT wurde bisher nicht gefunden [4].
Eine genetische Untersuchung auf die bekannten, mit LVHT assoziierten Mutationen wird derzeit nicht empfohlen, weil 
1. die genetische Testung weder therapeutische noch pathogenetische Implikationen hat und 2. bisher keine kausale Be-
ziehung zwischen Mutation und LVHT bewiesen worden ist.
Eine familiäre Häufung von LVHT wurde in 13–50 % gefunden.
Eine Untersuchung der Verwandten 1. Grades von LVHT-Patienten mittels Anamnese, klinischer Untersuchung, EKG und 
Echokardiographie wird empfohlen. Sofern sich LVHT findet, ist eine neurologische Untersuchung indiziert, da eine neu-
rologische Komorbidität die Prognose beeinflusst.

�� Diagnose – Echokardiographie

LVHT wird zumeist mittels Echokardiographie diagnosti-
ziert. Bedauerlicherweise gibt es bis dato keine allgemein 
anerkannten diagnostischen Kriterien.

Echokardiographische Kriterien für LVHT

Chin 
[5]

Jenni/
Ritter [6]

Stöllberger 
[7]

Zahl der Trabekel NR NR > 3
X/Y-Ratio < 0,5 NR NR
NC/C-Ratio endsystolisch NR > 2,0 NR
Zweilagiges Myokard Ja Ja Ja
Perfusion der Trabekel NR Ja Ja
Keine andere kardiale Ab-
normität

NR Ja NR

NR: nicht relevant

Auch erfahrene Untersucher haben manchmal Probleme 
mit der Diagnose [8]. Es besteht eine beträchtliche Interob-
server-Variabilität und es kann einerseits zur Überdiagno-
se (siehe Liste der Differentialdiagnosen) und andererseits 
zum Übersehen von LVHT kommen, insbesondere wenn 
der Apex des linken Ventrikles nicht gut dargestellt ist.

Differentialdiagnosen von LVHT
–– Aberrante Muskelbänder
–– Abnormal verlaufende Papillarmuskeln
–– Apikale Form der hypertrophen Kardiomyopathie
–– Intramyokardiales Hämatom
–– Intramyokardiale Abszesse
–– Kardiale Metastasen
–– Ventrikelthromben

�� Diagnose – Magnetresonanzuntersu-
chung (MR)

Wenn Patienten echokardiographisch schlecht zu untersu-
chen sind oder Zweifel an der Diagnose besteht, ist eine 
MR-Untersuchung des Herzens zu empfehlen. Allerdings 
sind auch die diagnostischen Kriterien für LVHT im MR 
noch nicht vereinheitlicht:

MR-Kriterien für LVHT
–– Ratio NC/C-Myokard

{{ 2,3 Diastole
{{ > 3 Diastole
{{ > 2 Systole

–– Trabekulierte Masse > 20 % der linksventrikulären Masse

Ein zusätzlicher Vorteil des MRs ist, dass mittels „late ga-
dolinium enhancement“ eine myokardiale Fibrose darge-
stellt werden kann – ein Befund, der vermutlich prognos-
tisch relevant sein dürfte. 

�� Epidemiologie

Unter pädiatrischen Patienten mit Kardiomyopathie fanden sich 9 % mit LVHT [14].
Unter Erwachsenen, die einem Echolabor zugewiesen werden, ist die Prävalenz von LVHT 0,01–0,3 %.
LVHT wird häufiger bei männlichen als bei weiblichen Patienten gefunden.
LVHT dürfte unter Afrikanern häufiger als unter Kaukasiern vorkommen.
MR-Untersuchungen im Rahmen epidemiologischer Studien haben LVHT mit einer Häufigkeit bis zu 24 % bei gesunden 
Probanden gefunden.
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�� Symptome

–– Herzinsuffizienz: systolische oder diastolische Herz
insuffizienz

–– Arrhythmien: Vorhofflimmern, AV-Block, ventrikuläre 
Tachykardien

–– Embolische Ereignisse: Folge des Vorhofflimmerns oder 
Embolien aus dem Ventrikel

�� Therapie

–– Neurohumorale Therapie der Herzinsuffizienz 
–– CRT, wenn Linksschenkelblock und NYHA III oder IV 

trotz optimaler neurohumoraler Therapie
–– Frequenzkontrolle, ICD zur Sekundärpophylaxe, ICD 

zur Primärprophylaxe zurückhaltend
–– Antikaogulation, wenn Vorhofflimmern, unabhängig 

von CHA2DS2-VASc-Score

�� Prognose

Folgende Parameter beeinflussen die Prognose von Patien-
ten mit LVHT:
–– Herzinsuffizienz 
–– Ventrikuläre Arrhythmien 

–– Systolische Dysfunktion 
–– Neuromuskuläre Erkrankungen
–– Linksventrikulärer Durchmesser 
–– Vorhofflimmern 
–– Schenkelblock

Abbildung 2: Prognose von 273 Patienten mit LVHT aus der Rudolfstiftung in Ab-
hängigkeit vom kardialen Phänotyp. Patienten mit dilatativem Phänotyp haben die 
höchste Mortalitäts- und Transplantationsrate, Patienten mit normalem, hypertro-
phem oder intermediärem Phänotyp haben eine bessere Prognose. © C. Stöllberger 

�� Einige offene Fragen

–– Wann wird es endlich einheitliche diagnostische Kriterien geben?
–– Ist „late gadolinium enhancement“ ein Indikator für Arrhythmien?
–– Wie ist der Langzeit-Verlauf von Patienten mit LVHT in normalen Herzen?
–– Ist die Assoziation zwischen LVHT und neuromuskulären Erkrankungen eine pure Koinzidenz oder weist sie auf einen 

pathogenetischen Zusammenhang hin?
–– Ist LVHT eine distinkte Kardiomyopathie oder eine Laune der Natur?

Korrespondenzadresse:
Univ.-Prof. Dr. Claudia Stöllberger 
II. Medizinische Abteilung, 
Krankenanstalt Rudolfstiftung Wien
A-1030 Wien, Juchgasse 25
E-Mail: claudia.stoellberger@wienkav.at
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